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ABSTRACT 
Endolymphatic sac tumor (ELST) is very rare but its aggressive papillary neoplasm destructs the temporal bone widely and often 
involves the intracranial structures. The most effective treatment is complete surgical removal, but it is very difficult because 
the character of tumor is very aggressive and extensive to the intracranial region. This tumor is not yet reported in Korea but 
we have recently experienced one case of ELST which we treated surgically by the traslabyrinthine/petrosal combined approach. 
We report the clinical and histological aspects of this rare tumor with a review of the literatures. (Korean J Otolaryngol 
2000;43:996-1000) 
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서     론 
 
측두골에 생긴 유두상 종양은 매우 드물지만 종양의 진행은 
파괴적인 양상을 보여, 골파괴와 주변으로의 광범위한 침습
을 특징으로 한다.1) 과거에는 이 종양이 중이강 내에서 기원
한다고 생각했었고, Gaffey 등2)은 이들을 aggressive pa-
pillary middle-ear tumor(APMET)로 명명하기도 했다. 그
러나, 1984년 Hassard 등3)이 내림프낭 기원의 종양을 처
음으로 보고한 이래 1989년 Heffner4)는 20예의 측두골 내 
유두상 종양들을 분석하여 모두가 내림프낭 기원으로 발생
한 종양이라고 밝힌 바 있고, 이후로는 종양의 임상양상과 
조직소견에서 일련의 동질성을 보이는 측두골의 유두상 종
양이 계속 보고되었으며, 이들의 명칭이 1993년 Li 등5)에 
의해 내림프낭 종양(endolymphatic sac tumor；ELST)이
라고 정리된 이래로 현재까지 하나의 드문 질환의 범주로 
인식되어져 왔다. 이 질환은 아직까지 국내에서 보고된 바가 
없었으나, 최근 저자들은 측두골과 두개강 내에 광범위하게 침
습한 내림프낭 종양 1예를 경험하였기에 문헌고찰과 함께 
치료결과를 보고하는 바이다. 
 
증     례 
 
38세의 여자 환자가 1년간의 우측귀의 이명과 난청을 주소
로 내원하였다. 환자의 과거력과 가족력상 특이사항은 없었으
며, 문진상 두통을 호소하고 있었으나 어지럼증이나 안면감각 
이상 등의 소견은 없었다. 진찰 소견상 우측 안면에 House-
Brackmann grade Ⅲ의 마비소견이 있었으며, 고막과 외이
도 등에 특이소견은 없었다. 신경학적 검사상 구토반사가 약간 
감소된 것 외에 다른 뇌신경마비소견이나 보행실조 등의 소
뇌증상은 없었다. 순음청각검사에서 우측의 평균기도청각역
치와 평균골도청각역치가 모두 60 dB로 중등고도의 감음신
경성난청 소견을 보였고, 어음명료도는 14%로 떨어져 있었
으나 좌측은 정상이었다. 전정기능검사와 뇌간유발반응검사
에서는 특이소견이 없었으며, 안면신경에 대한 신경전도검사
(electroneuronography；ENoG)에서 우측 안면신경의 변성
율(degeneration ratio)은 53% 이었다. 측두골전산화단층
촬영상 우측 측두골 추체부의 후면에서 전정도수관이 열리는 
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부위에 중심을 두면서 측두골의 후내측부위가 전후방, 상하
방으로 광범위하게 moth-eaten pattern으로 파괴된 것을 볼 
수 있었으며, 전정미로와 내이도의 후외측벽, 유양돌기, 유양
분절 안면신경관 일부 등의 골파괴 소견도 관찰할 수 있었
다(Fig. 1). 자기공명영상에서는 우측 측두골의 추체부에서
부터 후두개와와 소뇌교각으로 자라있는 3×4×3cm 크기
의 종괴가 관찰되었으며, T1-weighted image(T1WI)와 
T2-weighted image(T2WI)에서 모두 저신호강도와 고신
호강도 부위가 불규칙적으로 혼합된 양상을 나타내면서 ga-
dolinium 조영증강시 신호강도가 다소 증가하는 양상을 볼 
Fig. 1. Preoperative temporal bone CT scan. A：Axial CT scan shows a right temporal bone defect surrounded by lytic bone 
margins. The operculum of vestibular aqueduct is a presumable center of this destructive lesion. B：Coronal CT scan. Intratu-
moral bone spicules are visible. 
Fig. 2. Preoperative MRI shows extensive lesion in right petrous bone and CPA (cerebellopontine angle) region. A：T1-weighted 
image. It shows heterogenous signal intensity in the mass. B：The mass is enhanced homogeneously with gadolinium. 
A B 
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수 있었다(Fig. 2). 종양의 영양동맥을 확인하기 위해 시행
한 경피혈관촬영 소견에서 우측 상행인두동맥, 우측 후두동맥, 
우측 전하소뇌동맥 등에서 혈류공급을 받는 혈류가 풍부한 
종괴가 관찰되었고(Fig. 3), particle과 coil을 이용하여 영양
동맥에 대한 혈관색전술을 시행한 후(Fig. 4) 5일째 경미로
접근법(translabyrinthine approach)과 암석접근법(petrosal 
approach)을 이용하여 종괴절제술을 시행하였다. 경미로접
근법의 수술소견상 S자형 정맥동의 일부가 노출되어 있었으며, 
종괴는 S자형 정맥동의 내측에서부터 관찰되어 미로와 유양
돌기 분절의 안면신경관을 침범하면서 유양돌기의 후하방으
로 침습하고 하중이강으로 확장되는 양상으로 관찰되었다
(Fig. 5). 안면신경의 유양돌기 분절은 종괴에 의해 일부는 전
방으로 전위되어 있었고 일부는 종괴에 의해 둘러싸여 있었
다. 미로를 제거하고 안면신경을 보존하면서 경막외의 종괴
를 제거하였고, 후두개와의 손상된 경막 일부를 통해 경막
내 종괴와 연결되어 있는 것을 확인하였다. 
이후에 암석접근법을 이용하여 두개강 내로 접근한 후 남아 
있는 종괴를 확인하여 제거하였는데, 종괴로부터 5 ,6, 7, 8
번 뇌신경은 쉽게 박리가 되었으나 뇌간과는 다소 유착된 모
습을 보였다. 종괴제거 후 조심스럽게 지혈을 하였고 유양동
과 미로를 제거한 공간은 측두근 조각과 복부지방을 이용하여 
폐쇄하였다. 영구절편으로 만들어 H & E 염색을 한 후 광학현
미경으로 관찰한 종괴의 조직소견상, 저배율에서 유두 형태를 
갖추고 낭포를 형성하고 있는 것이 관찰되었고, 어떤 낭포 내
에는 단백성의 물질이 함유되어 있는 모습도 보였다(Fig. 6A). 
고배율에서는 한 층의 입방형(cuboidal) 세포가 유두를 형성
하고 있는 모습을 관찰할 수 있었고(Fig. 6B), 면역조직화학
염색에서는 cytokeratin, vimentin, S-100에 대해 강한 양
성반응을 나타냈다. 수술 7일 후 환자의 안면신경 마비 정도
는 House-Brackmann grade V이었고, 술후 14일에 후이
개 부위에 뇌척수액이 유출되어 고이는 현상이 발생하였으나 
보존적인 치료로 치유되었으며, 술후 39일에 다른 수술 합
병증 없이 퇴원하였다. 3개월 간격으로 안면에 대한 물리치
료를 병행하면서 외래추적관찰을 했으며, 술후 6개월째 부터
는 자기공명영상 검사를 약 1년 간격으로 시행하였다. 술후 2
년 8개월째 시행한 자기공명영상에서 T1WI와 T2WI 모두
에서 불균일한 신호강도를 보이는 지름 9 mm 크기의 종괴
가 후미로 부위에서 관찰되어 재발이 의심되었으며, 이 종괴
는 이후 수차례 시행한 자기공명영상에서 매우 느리지만 점
차로 커지는 양상을 보여 술후 4년 8개월에는 지름 15 mm
까지 크기가 증가하였다. 재발 종양의 성장속도가 느리고 현
재 뚜렷히 주변구조로의 침습이나 기능이상이 없어 추적관찰
을 하고 있으나, 향후 종괴의 변화에 따라 제거를 계획할 예
정이다. 술후 5년 7개월째 현재 안면마비 정도는 House-
Brackmann grade Ⅱ이며, 안면에 약간의 연축 현상이 있으
나, 다른 이상소견은 없다. 
 
고     찰 
 
내림프낭 종양은 아직까지 국내에 보고된 예가 없는 종양으
로, 과거에는 조직학적으로 볼 때 이 종양이 중이강의 점막에
서 기원하거나 타액선, 갑상선, 신장 등에서 전이된 것이라고 
생각하였고,7) 매우 공격적으로 두개강 내로 침습하는 양상 
Fig. 3. The lateral projection of the right selective external
carotid artery angiogram shows tumor blush via the ascen-
ding pharyngeal artery(arrow). 
Fig. 4. The lateral projection of the right selective ascending 
pharyngeal artery angiogram after embolization of feeding 
vessels. Note a coil(arrow) used to obstruct feeding artery. 
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때문에 부신경절종(paraganglioma), 맥락막총 종양(choroid 
plexus tumor), 뇌수막종 등으로 혼동하기도 했다.5) 1984
년 Hassard 등이 내림프낭 기원의 종양을 처음 보고한 이래
로 Gaffey,2) Heffner,4) Benecke,8) Li 등5)의 여러 보고자
들이 측두골 내에 발생한 비슷한 임상양상과 방사선학적 소견
을 가진 선양의 종양(adenomatous tumor)들을 전자현미경, 
광학현미경, 면역조직화학염색 등을 통해 분석한 결과 이들 
모두 정상 내림프낭의 형태와 연관성을 가지면서 Hassard 
등의 보고와 일치하는 양상을 보이는 내림프낭 기원의 종양
이라는 것을 밝혔다. 그로부터 측두골에 발생하는 공격적인 
성향의 adenomatous tumor들을 내림프낭 종양으로 진단
하는 경우가 점차로 증가했고, 현재까지 약 60예 정도가 보고
되어 있으며,6) 어느 정도 이 질환의 임상양상, 영상진단소견, 
조직소견, 치료, 예후 등에 대한 지식이 정립되어가고 있다. 
종양의 발생 부위의 특성 때문에 수술 전에 조직생검을 통
한 확진을 못하는 경우가 많으므로, 치료계획을 세우는데 임상
소견, 영상검사 등은 매우 중요하다. 그러나 비슷한 부위에서 
비슷한 임상양상을 보이는 부신경절종은 종종 수술전 진단
을 혼동시키며, 이밖에 이구선종(ceruminous gland tumor), 
유두상 맥락막총 종양, 뇌수막염, 전이성 암 등도 감별해야 하
므로 정확한 술전진단이 매우 어렵다.5)11) 이 종양은 여성에게
서 발생빈도가 압도적으로 높으며,10) 가장 흔한 증상은 일측
의 청력감소와 안면신경마비이고,1) 그 외에 수개월에서 수년
에 걸쳐 현훈이나 소뇌교각의 침범에 의한 보행실조(ataxia), 
평형장애 등이 나타날 수 있는데,8) 본 증례에서도 여성에게서 
감음신경성난청과 안면마비가 동시에 발생하여 비슷한 양상
을 보였다. 전산화단층촬영에선 S자정맥동과 내이도 사이의 
추체부 후면에 있는 전정도수관에 중심을 둔 종괴가 빈번히 
관찰되며 측두골, 내이도, 유양동 내측의 골용해 소견이 특징
인데,11) 본 증례에서도 이와 유사하게 전정도수관 부위에서 
시작하여 여러 방향으로 광범위한 골파괴가 진행된 소견이 있
었다. 자기공명영상에서는 낭종성 부위와 비낭종성 부위가 
혼재되어 T1WI와 T2WI에서 고신호강도와 저신호강도가 
혼합되는 것이 특징이며,6) 혈관조영검사에서는 외경동맥의 가
지인 상행인두동맥, 후두동맥과 전하소뇌동맥에서 혈류공급
을 받는 혈류가 풍부한 종괴가 특징인데1)11) 본 증례도 이런 
특징을 가지고 있었으며, 혈관조영술의 경우 부신경절종과 감
별하는데에도 유용하고 영양동맥에 대한 색전술을 같이 시행
할 경우 치료에 도움이 된다는 사실이 본 증례 이후에 보고된 
다른 국외 논문에서도 증명된 바 있다.12) 조직학적으로 내림
프낭 종양은 정상 내림프낭의 구조를 유지하고 있고, 유두의 
상피세포는 한 두 층의 입방형(cuboidal) 세포로 구성되어
Fig. 5. Operative finding of translabyrinthine approach. Tumor 
mass (large arrow) is noted under the rerouted facial nerve 
(small arrow). 
Fig. 6. Histologic finding of the tumor. A：The tumor shows papillary growth pattern with occasional colloid filled cysts and 
glandular structures. The stroma is markedly capillarized. There are areas of old and fresh hemorrhage in the background (H 
& E,×40). B：The papillary fronds are lined by single layer of tumor cells with clear cytoplasm and central round to ovoid nucleus 
(H & E,×200). 
 
 
 
 
 
내림프낭 종양 
Korean J Otolaryngol 2000;43:996-1000 1000 
있으며 고배율 상에서 세포자체의 분열상(mitotic activity)
이나, 핵의 이형성(atypia)은 없고 투명한 세포질이 관찰된다. 
선양구조의 내강과 낭종성 구조물이 존재하고 내부는 PAS 
(periodic-acid-Schiff) 염색이 되는 colloid성 내용물로 차
있는 경우도 있어 마치 갑상선에 발생한 종물과 비슷한 모양
을 띠며, 부분적으로 세포가 적게 분포하면서 섬유화 된 부
위도 관찰된다.3)4)9)  
치료는 아직까지 원격전이가 보고되지 않고 있고 방사선
치료의 효과도 뚜렷이 증명된 바가 없으므로 충분한 safety 
margin을 둔 완전절제만이 좋은 치료결과를 얻을 수 있는 열
쇠이지만, 본 증례와 같이 발견당시 병변의 범위가 넓은 경
우가 많고 국소적으로 침습적인 종양의 성질과 복잡하고 중
요한 주변구조들 때문에 근치적 절제술이 어려운 경우가 많
다.10)11) 그러므로 완치를 위해서는 발병초기에 정확히 진단
하여 수술적 치료를 용이하게 하는 것이 중요하다. 종양에 대
한 접근방법은 종양의 위치와 크기, 술전 환자의 청력 등에 
따라 다를 수 있지만, 두개강 내로 접근할 때는 종양 위치의 
특성상 본 증례와 같이 추체골과 소뇌교각을 잘 볼 수 있는 암
석접근법이 권장되며, 본 증례와 같이 청력이 좋지 않고 종양
이 미로를 침범한 경우에는 경미로접근법을 병용하는 것이 
용이하다. 수술 이후 종양의 재발율이나 적절한 추적관찰 방법 
및 기간에 대해서는 적은 증례 수와 충분하지 못한 추적기간 
때문에 아직도 확립된 기준이 없는 실정이다. 재발율을 12% 
정도로 보고한 경우도 있었지만2-5) 추적기간이 짧았기 때문
에 성장속도가 매우 느린 종양의 특성상 재발율은 이보다 더 
높을 수도 있을 것으로 사료된다. 또한 수술 후 10년이 넘어
서 재발이 보고된 경우도 있으므로, 수술적 치료 후 10년 이
상 동안 매년 영상진단 방법을 통한 추적관찰을 해야 한다는 
의견도 있다.11)  
최근들어 내림프낭 종양과 von Hippel-Lindau disease 
(VHL)와의 연관성에 대해 많은 논문이 발표되고 있는데, 
Mansky 등13)은 VHL환자에서 방사선학적으로 내림프낭 종
양에 합당한 소견을 보이는 경우가 6∼11%라고 밝혔고, Ga-
ffey 등14)은 조직학적으로 15%의 VHL에서 내림프낭 종양
이 동반된다고 하였다. VHL에서 특징적인 유전자 결함은 3번 
염색체 short arm의 3p25-26의 암억제유전자인 VHL gene
의 돌연변이인데,15) Tibbs 등16)은 내림프낭 종양의 조직표
본에서도 VHL에서의 특징적인 유전자 변화를 처음으로 증
명하기도 하였다. 그러므로 VHL 환자에 대해서는 내림프낭 
종양의 발생 가능성을 염두에 두면 초기발견과 완전절제가 가
능하리라고 생각한다. 
결론적으로 편측성 청각소실과 안면신경마비를 동반한 
여자 환자 혹은 VHL 환자에서 추체골 후면의 전정도수관 개
구부를 중심으로 측두골과 유양동을 파괴시키는 성격을 보
이는 종괴가 발견되었다면 내림프낭종양의 가능성이 높으므
로 정확한 진단을 하고 완전절제를 위한 적극적인 수술적 치
료를 해야 할 것으로 생각된다. 
 
중심 단어：내림프낭 종양·경미로접근법·암석접근법. 
 
REFERENCES 
1) Stendel R, Suess O, Prosenc N, Funk T, Brock M. Neoplasm of 
endolymphatic sac origin: Clinical, radiological and pathological 
features. Acta Neurochir (Wien) 1998;140:1083-7. 
2) Gaffey MJ, Mills SE, Fechner RE, Intemann SR, Wick MR. Agg-
ressive papillary middle ear tumour: A clinicopathologic entity di-
stinct from middle ear adenoma. Am J Surg Pathol 1988;12: 790-7. 
3) Hassard AD, Boudreau SF, Cron CC. Adenoma of the Endoly-
mphatic Sac. J Otolaryngol 1984;13:213-6. 
4) Heffner D. Low-grade adenocarcinoma of probably endolym-phatic 
sac origin: A clinicopathologic study of 20 cases. Cancer 1989;64: 
2292-302. 
5) Li JC, Brackmann DE, Lo WWM, Carberry JN, House JW. Re-
classification of aggressive adenomatous mastoid neoplasms as 
endolymphatic sac tumors. Laryngoscope 1993;103:1342-8. 
6) Roche P-H, Dufour H, Figarella-Branger D, Pellet W. Endolym-
phatic sac tumors：report of three cases. Neurosurgery 1998;42: 
927-32. 
7) Kempermann G, Neumann HP, Volk B. Endolymphatic sac tumours. 
Histopathology 1998;33:2-10. 
8) Benecke JE, Noel FL, Carberry JN, House JW, Patterson M. 
Adenomatous tumours of the middle ear and mastoid. Am J Otol 
1990;11:20-6. 
9) Batsakis JG, El-Naggar AK. Papillary neoplasms (Heffner’s tumors) 
of the endolymphatic sac. Ann Otol Rhinol Laryngol 1993;102: 
648-51. 
10) Megerian CA, McKenna MJ, Nuss RC, Maniglia AJ, Ojemann 
RG, Pilch BZ, et al. Endolymphatic sac tumors: Histopathologic 
confirmation, clinical characterization, and implication in von 
Hippel-Lindau disease. Laryngosope 1995;105:801-8. 
11) Reijneveld J, Hanlo P, Groenewoud G, Jansen G, Overbeeke KV, 
Tulleken C. Endolymphatic sac tumor: A case report and review 
of the literature. Surg Neurol 1997;48:368-73. 
12) Mukherji SK, Castillo M. Adenocarcinoma of the endolymphatic 
sac: Imaging features and preoperative embolization. Neuroradi-
ology 1996;38:179-80. 
13) Manski TJ, Heffner DK, Glenn GM. Endolymphatic sac tumors. 
A source of morbid hearing loss in von Hippel-Lindau disease. 
JAMA 1997;277:1461-6. 
14) Gaffey MJ, Mills SE, Boyd JC. Aggressive papillary tumor of 
middle ear-temporal bone and adenexal papillary cystadenoma: 
Manifestation of von Hippel-Lindau disease. Am J Surg Path 1994; 
18:1254-60. 
15) Kawahara N, Kume H, Ueki K, Mishima K, Sasaki T, Kirino T. 
VHL gene inactivation in an endolymphatic sac tumor associated 
with von Hippel-Lindau disease. Neurology 1999;53:208-10. 
16) Tibbs RE, Bowles AP, Raila FA, Fratkin JD, Hutchins JB. Sho-
uld endolymphatic sac tumors be considered part of the von 
Hippel-Lindau complex? Pathology case report. Neurosurgery 1997; 
40:848-55. 
